INTRODUCCIÓN {#sec1-1}
============

Los hemangioblastomas (HBs) son neoplasias benignas del sistema nervioso central (Grado I de la OMS), derivadas de los vasos sanguíneos.\[[@ref1][@ref8]\] Los HBs representan el 1--2.5% de los tumores intracraneanos, y muestran una gran preferencia por el cerebelo.\[[@ref1][@ref8][@ref10][@ref13]\] En general son lesiones quísticas con un pequeño nódulo mural, aunque pueden también ser lesiones puramente sólidas, puramente quísticas o mixtas. Si bien en su gran mayoría son lesiones esporádicas y solitarias, en algunos casos están asociadas con la enfermedad de von Hippel-Lindau.\[[@ref3][@ref12][@ref16]\] Los HBs son lesiones potencialmente curables, siempre y cuando el componente sólido del tumor sea resecado completamente.\[[@ref1][@ref8]\] La exéresis de un hemangioblastoma de fosa posterior (HBFP) requiere gran cuidado debido a la hipervascularidad de la parte sólida y en algunos casos también a la gran importancia funcional de las estructuras alrededor del tumor.\[[@ref14]\] Los HBFT con frecuencia se presentan como lesiones quísticas espacio-ocupantes de gran tamaño, que comprimen estructuras neurales adyacentes, generando gran sintomatología.\[[@ref5]\] Es el propósito del presente trabajo presentar 16 casos de HBFP esporádicos, diagnosticados y tratados en un período de 10 años.

MATERIAL Y MÉTODO {#sec1-2}
=================

Desde Junio de 2005 a Diciembre de 2015, 16 pacientes con diagnóstico de HBFP fueron intervenidos quirúrgicamente por los autores. Se evaluó: Sexo, edad, tipo de lesión (quística con nódulo, quística sin nódulo, sólida y sólido-quística), sintomatología, y resultados postoperatorios.

RESULTADOS {#sec1-3}
==========

\[[Tabla 1](#T1){ref-type="table"}\]. De los 16 pacientes intervenidos, 11 fueron varones y 5 mujeres. La edad promedio fue de 44 años. La forma más frecuente fue quística con nódulo (57%), ubicándose el tumor en casi todos los casos a nivel de los hemisferios cerebelosos \[[Figura 1](#F1){ref-type="fig"}\]; en segundo lugar se observó la forma sólida (31%), localizándose la lesión en todos los pacientes en la línea media (vermis cerebeloso) \[[Figura 2](#F2){ref-type="fig"}\]. Un solo caso (6%) presentó la forma puramente quística, y se ubicó a nivel peri mesencefálico \[[Figura 3](#F3){ref-type="fig"}\], y un solo enfermo (6%) mostró una forma sólido-quística, la cual se ubicó a nivel del hemisferio cerebeloso \[[Figura 4](#F4){ref-type="fig"}\]. La sintomatología más frecuente fue cefalea acompañada de síndrome cerebeloso (43%), seguido de síndrome de hipertensión endocraneana (25%). En dos casos (12%) los pacientes consultaron solo por cefalea, y en dos casos (12%), los pacientes presentaron diplopía. En todos los pacientes la resección tumoral fue completa. En una paciente, la cual presentaba una lesión sólida de gran tamaño en el sector anterosuperior del vermis cerebeloso, fue necesaria una embolización previa con ónix \[[Figura 2](#F2){ref-type="fig"}\]. Como complicaciones postoperatorias, dos pacientes presentaron ataxia (con mejoría al cabo de 3 meses), y un paciente presentó una fístula de LCR, la cual se solucionó con un drenaje espinal externo. Se registró un óbito 12 días después de la cirugía, como consecuencia de una sepsis secundaria a una neumonía.

###### 
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![](SNI-7-855-g001)

![Hemangioblastoma quístico con nódulo. a-d, RM pre operatoria. e-h, RM post operatoria. (Ver [video](#SD1){ref-type="supplementary-material"}: <http://www.surgicalneurologyinternational.com/video/Hemangioblastoma.mp4>)](SNI-7-855-g002){#F1}

![Hemangioblastoma sólido. a, b y e, RM pre operatoria. c y d, angiografía pre embolización. f y g, angiografía post embolización. h-j, RM post operatoria](SNI-7-855-g003){#F2}

![Hemangioblastoma quístico. a-c, RM pre operatoria. d-f, RM post operatoria](SNI-7-855-g004){#F3}

![Hemangioblastoma sólido-quístico. a y b, RM pre operatoria. c y d, RM post operatoria](SNI-7-855-g005){#F4}

DISCUSIÓN {#sec1-4}
=========

Los HBs quísticos generalmente ocurren en los hemisferios cerebelosos, mientras que los tumores sólidos mayormente se ubican en el vermis cerebeloso, tronco cerebral y médula espinal.\[[@ref15]\] En la presente serie, los 5 casos de HBs puramente sólidos se ubicaron a nivel vermiano.

Un HBFP y un astrocitoma pilocítico tienen características similares en resonancia magnética (RM), típicamente presentándose como un quiste en la fosa posterior asociado a un nódulo tumoral.\[[@ref7]\] Los HBs son lesiones mucho más vascularizadas que un astrocitoma pilocítico, hecho de gran importancia clínica y sobre todo quirúrgica; así, la resección de un HB puede ser complicada por un sangrado excesivo.\[[@ref7]\] La mortalidad perioperatoria varía entre 7% y 15%, y en general está relacionada con la hemorragia.\[[@ref4]\] Por lo tanto, es importante saber previo a la cirugía si se trata o no de un HB. En RM es característico de ver que un edema moderado a severo está asociado con HB;\[[@ref7]\] dicho signo pudo ser apreciado por los autores en muchos pacientes de la serie. Otro detalle en RM que llamó la atención en el presente estudio fue que en lesiones quísticas con nódulo, la parte líquida mostró ser isointensa en la secuencia de Flair en la mayoría de los casos \[[Figura 5](#F5){ref-type="fig"}\].

![Hemangioblastomas quísticos con nódulo, donde se puede observar que el contenido quístico, en RM, es hipointenso en T1, hiperintenso en T2, e isointenso en Flair. a, d y g, T1 con gadolinio. b, e y h, T2. c, f e i, Flair](SNI-7-855-g006){#F5}

En años recientes, con el avance en las imágenes diagnósticas y los métodos de tratamiento, la morbimortalidad ha disminuido drásticamente; sin embargo, la cirugía continúa siendo un desafío para HBs sólidos de gran tamaño (mayores a 3 cm de diámetro).\[[@ref15]\] En los tumores quísticos el nódulo es redondo u oval, bien delimitado; así, durante la cirugía, el quiste es habitualmente abierto para localizar el nódulo, el cual luego es resecado en bloque (ver [video](#SD1){ref-type="supplementary-material"}). En los tumores sólidos y grandes, la resección en bloque es dificultosa; así, una forma de solucionar el problema consiste en realizar una embolización preoperatoria selectiva de las arterias que nutren el tumor.\[[@ref15]\] Cervio y col. realizaron embolización preoperatoria en 3 casos de un total de 30 pacientes con HB de cerebelo, notando sin embargo sangrado intraoperatorio significativo en 2 casos.\[[@ref2]\] En la presente serie, en una paciente que presentaba una lesión sólida y profunda, de gran tamaño, en el sector anterior y superior del vermis cerebeloso, fue necesaria una embolización previa con ónix. Luego de la embolización, el tumor fue resecado con previo un vaciado intratumoral; el sangrado durante la cirugía fue escaso \[[Figura 2](#F2){ref-type="fig"}\].

Aproximadamente el 20--25% de los HBs se asocian con enfermedad de VHL.\[[@ref11]\] Los HBs esporádicos en general ocurren en el cerebelo, mientras que los asociados a VHL se desarrollan en el cerebelo, el tronco cerebral y la médula espinal.\[[@ref6]\] Pacientes con HBs esporádicos tienen mejor pronóstico, ya que los pacientes con VHL tienden a desarrollar tumores adicionales todo el tiempo.\[[@ref9]\] En la presente serie, los 16 casos fueron HB esporádicos.

Durante los últimos 25 años, la radiocirugía esterotáxica ha sido utilizada como primera opción, como terapia adyuvante o como maniobra de salvataje en algunos pacientes con HBs.\[[@ref6]\] Si bien es una alternativa controvertida, en algunos casos muy puntuales puede ser tenida en cuenta; por ejemplo en pacientes donde se observó previamente un crecimiento tumoral, la radiocirugía logra un control tumoral del 79--92%.\[[@ref6]\] En la presente serie no se indicó radiocirugía en ningún caso.

CONCLUSIÓN {#sec1-5}
==========

Lo más frecuente de ver en pacientes con HBFP es la forma quística con nódulo, siendo su sintomatología predominante la cefalea acompañada de síndrome cerebeloso. La resección quirúrgica completa es posible, con una baja tasa de morbi-mortalidad.
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